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Streszczenie
Dysplazja ektodermalna jest terminem, który określa dużą i różnorodną grupę dziedzicznych zaburzeń związanych 
z defektem rozwojowym struktur pochodzenia ektodermalnego. Zespołowi często towarzyszy hipodoncja, oligodoncja, 
a w skrajnych przypadkach nawet anodoncja. Przedstawienie przypadku klinicznego i leczenia 5-letniego chłopca 
z rodzinnie występującą hydrotyczną postacią dysplazji ektodermalnej. Przeprowadzono pierwszy etap leczenia pro-
tetycznego u młodocianego pacjenta. Wykonano protezy dziecięce ze śrubami Fishera dla szczęki i żuchwy. Wczesna 
rehabilitacja protetyczna dzieci z dysplazją ektodermalną jest złożonym i wymagającym indywidualnego podejś cia 
problemem. Niezmiernie istotne jest właściwe rozpoznanie i szybkie rozpoczęcie kompleksowego leczenia stoma-
tologicznego. Leczenie protetyczne powinno być prowadzone etapowo i właściwie dobrane do wieku rozwojowego 
pacjenta.
Słowa kluczowe: dysplazja ektodermalna, hipodoncja, anodoncja, wczesne leczenie protetyczne.
Abstract
Ectodermal dysplasia is the term used to describe a large and heterogenic group of congenital disorders. Ectodermal 
dysplasia affects at least two ectoderm-derived structures. The dental abnormalities associated with ectodermal dys-
plasia are hipodontia, oligodontia and even anodontia. Aim of the study. The authors describe a clinical case of 5-year-
old boy with hereditary hidrotic ectodermal dysplasia. Materials and methods. The first stage in the clinical treatment 
of a young patient affected by ectodermal dysplasia is presented. Complete dentures were made. Conclusion. Early 
prosthetic rehabilitation of juvenile patients with ectodermal dysplasia is a very complex problem. Early rehabilitation 
and an interdisciplinary approach are essential for successful treatment.
Key words: Ectodermal Dysplasia, hipodontia, anodontia, early prosthetic treatment.
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Wstęp
Dysplazja ektodermalna (DE) jest terminem okre-
ślającym dużą i różnorodną grupę dziedzicznych 
zaburzeń charakteryzujących się defektem rozwo-
jowym, który na poziomie embrionalnym wpływa na 
struktury pochodzenia ektodermalnego [1]. W 1848 
roku John Thurnam po raz pierwszy opisał przypa-
dek pacjenta z, jak to nazwał, „niedoskonałościami” 
dotyczącymi zębów i włosów [2]. Obecnie znanych 
jest już około 170 zespołów chorobowych związa-
nych z zaburzeniami ektodermalnymi, klasyfikowa-
nych jako DE [1]. DE jest dziedziczona najczęściej 
w sposób recesywny związany z chromosomem X 
lub autosomalnie dominująco, jednakże defekt ten 
może pojawiać się również jako spontaniczna muta-
cja [3].Częstość występowania wynosi ok. 1:100 000 
żywo urodzonych, a wskaźnik śmiertelności około 
28% w grupie mężczyzn w wieku do 3 lat [4].
Objawy kliniczne zespołu manifestują się 
w tkankach i narządach pochodzących z ektoder-
my, takich jak włosy, paznokcie, skóra, gruczoły 
potowe i zęby. Dysplazję ektodermalną klinicznie 
rozpoznaje się, gdy zaburzenia dotyczą co najmniej 
dwóch z wymienionych struktur pochodzenia ekto-
dermalnego [5]. Najczęstsze formy schorzenia to 
postać hipohydrotyczna oraz ahydrotyczna, które 
stanowią łącznie około 80% wszystkich DE [5]. Po-
stać ahydrotyczna (bezgruczołowa) charakteryzuje 
się zupełnym brakiem gruczołów potowych, czemu 
towarzyszą zaburzenia termoregulacji. Natomiast 
postać hipohydrotyczna charakteryzuje się zmniej-
szoną liczbą gruczołów potowych. Cechy charakte-
rystyczne zespołu obejmują: rzadkie i cienkie włosy 
na głowie, zaburzenia potliwości oraz agenezję zę-
bów (oligodontia lub hipodoncja). Inne często wy-
stępujące objawy kliniczne dotyczą także suchości 
praceka
zuistyczne
Jakub Hadzik, Agnieszka Wasik, Barbara Bruziewicz-Mikłaszewska
94 DENTAL FORUM  /2/2013/XLIPRACE KAZUISTYCZNE
skóry, oczu, dróg oddechowych i błon śluzowych 
– prawdopodobnie związanej z zaburzeniem roz-
woju gruczołów wydzielania zewnętrznego. Zewną-
trzustnie spotyka się cechy twarzy, które czynią 
ten zespół genetyczny łatwo rozpoznawalnym. Są 
to wydatne guzy czołowe, zwiększona pigmenta-
cja wokół oczu, siodełkowaty nos. W analizie ry-
sów twarzy u tych pacjentów spotyka się III klasę 
Angle’a z płaskim lub wklęsłym profilem. Ponadto 
charakterystyczne są: pogłębiona bruzda wargo-
wo-bródkowa, wywinięta warga, wysunięta bródka 
i skrócony dolny odcinek twarzy. Cechy te nadają 
twarzy typowy dla tego zespołu genetycznego star-
czy wygląd. Ze względu na zmiany morfologiczne 
w narządzie żucia u pacjentów tych często obser-
wuje się niemowlęcy typ połykania [6]. W rehabili-
tacji pacjentów z zespołem dysplazji ektodermalnej 
istotne jest wczesne rozpoznanie, które umożliwia 
szybkie podjęcie interdyscyplinarnego leczenia. 
Leczenie często polega na współpracy lekarza pro-
tetyka z lekarzami innych specjalności, takich jak 
ortodonci, pedodonci, chirurdzy stomatologiczni 
a także logopedzi. Terapia w I etapie, czyli w wieku 
rozwojowym powinna być rozpoczęta już w okresie 
wczesnego dzieciństwa. Jest to istotne, aby umoż-
liwić prawidłowy rozwój narządu żucia [7]. Ponad-
to wczesne zaopatrzenie protetyczne umożliwia 
dzieciom prawidłowy rozwój psychosomatyczny 
i normalne funkcjonowanie [8]. Leczenie pacjentów 
młodocianych, w zależności od liczby oraz jakości 
zębów zazwyczaj, rozpoczyna się od stosowania 
dziecięcych protez osiadających – zapobiegaw-
czych bądź leczniczych. Drugi etap leczenia prowa-
dzony jest po zakończeniu wzrostu pacjenta. Pro-
tezy dziecięce zostają wówczas zastąpione innymi 
uzupełnieniami protetycznymi (zarówno stałymi, jak 
i ruchomymi) w zależności od wskazań [9].
Opis przypadku
W 2011 roku do Katedry Protetyki AM we Wrocła-
wiu zostali skierowani rodzice z dwojgiem dzieci. 
Chłopcy w wieku 5 i 3 lat byli wcześniej konsulto-
wani i skierowani z Samodzielnej Pracowni Wad 
Rozwojowych Twarzy, Katedry i Zakładu Ortopedii 
Szczękowej i Ortodoncji UM we Wrocławiu z po-
dejrzeniem dysplazji ektodermalnej typu hydro-
tycznego (Q82,4).
Dzieci w Polsce, gdzie obecnie mieszkają, 
jak i wcześniej mieszkając w Hiszpanii były pod 
opieką lekarza pediatry. W czerwcu 2010 roku 
w Hiszpanii (Hospital Clínico San Carlos, Madrid) 
wykonane były badania genetyczne, na podstawie 
których stwierdzono prawidłowy kariotyp męski 
46, XY u obydwu chłopców przy czym nie stwier-
dzono aberracji chromosomalnych. W październi-
ku 2011 roku rodzice zgłosili się z chłopcami do 
Poradni Genetycznej przy Samodzielnym Publicz-
nym Szpitalu Klinicznym Nr 1 we Wrocławiu, gdzie 
w tym okresie nie było możliwości przeprowadze-
nia diagnostyki molekularnej w kierunku zespołów 
przebiegających z izolowanym brakiem zawiązków 
zębów, jak i dysplazji ektodermalnej.
W badaniu zewnątrzustnym przedmiotowym 
stwierdzono u obydwóch chłopców cechy charak-
terystyczne dla ED: pogłębioną bruzdę wargowo- 
-bródkową, wywiniętą wargę, wysunięta bródkę, 
skrócony dolny odcinek twarzy, nisko osadzone 
małżowiny uszne, wydatne guzy czołowe. U star-
szego pacjenta (A.M.) ponadto zaobserwowano 
typowe dla Zespołu skąpe i delikatne owłosienie 
skóry głowy, bardzo delikatne brwi i prawidło-
we paznokcie. Młodszy chłopiec (D.M.) posiadał 
jasne włosy, bardzo delikatne brwi, występujące 
okresowo pionowe przełamanie paznokcia palu-
cha stopy. U tych pacjentów stwierdzono prawi-
dłowo funkcjonujące gruczoły łzowe, z wywiadu 
zebranego od matki wynikało, że chłopcy pocą się 
prawidłowo. Rozwój psychoruchowy obu chłop-
ców był w normie dla ich grup wiekowych.
Z wywiadu rodzinnego uzyskano informację 
o hipodoncji zębów 12 i 22 u matki chłopców. 
Poddała się ona również leczeniu protetycznemu 
w Katedrze Protetyki UM we Wrocławiu.
Badanie wewnątrzustne starszego pacjenta 
(A.M.) wykazało oligodoncję. W szczęce w okoli-
cy prawego i lewego drugiego zęba trzonowego 
były obecne jedynie dwa mleczne zęby trzonowe 
o prawidłowej budowie i kształcie. Badaniem kli-
nicznym nie stwierdzono zmian próchnicowych 
ani wypełnień. Stan higieny pacjenta był bar-
dzo dobry (Ryciny 1 i 2). W żuchwie stwierdzono 
znaczny niedorozwój kości bezzębnego wyrostka 
zębodołowego. Analiza zdjęcia ortopantomogra-
ficznego wykazała obecność 2 zawiązków zębów 
trzonowych stałych w szczęce i 3 zawiązków zę-
bów trzonowych stałych w żuchwie (Rycina 3). 
Badanie wykazało prawidłowe funkcjonowanie 
gruczołów ślinowych, błona śluzowa była gładka, 
różowa, lśniąca. Zaobserwowano niemowlęcy typ 
połykania oraz zaburzenia mowy o charakterze 
seplenienia. Z wywiadu pobranego od matki uzy-
skano informację o wystąpieniu opóźnionego ząb-
kowania z towarzyszącym zapaleniem ucha przy 
wyrzynaniu się każdego z zębów mlecznych.
Badaniem wewnątrzustnym u młodszego chłop-
ca (D.M.) stwierdzono oligodoncję z obecnością 
jednego zęba trzonowego szczęki po stronie le-
wej, oraz będącego w okresie wyrzynania się zęba 
trzonowego po przeciwnej stronie szczęki. Badanie 
wykazało prawidłowe funkcjonowanie gruczołów 
ślinowych, błonę śluzową gładką, różową, lśniącą. 
Zaobserwowano niemowlęcy typ połykania oraz 
zaburzenia mowy. Ze względu na brak współpracy 
ze strony trzyletniego pacjenta tymczasowo odstą-
piono od dalszej diagnostyki oraz leczenia prote-
tycznego, wizyta ta miała charakter adaptacyjny.
Zgoda rodziców na rozpoczęcie leczenia pa-
cjenta 5-letniego (A.M.) oraz pozytywne nastawie-
nie dziecka umożliwiły podjęcie pierwszego etapu 
rehabilitacji protetycznej. 
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Rycina 1. Zdjęcie wewątrzustne, stan przed rozpoczętym leczeniem.
Figure 1. Intraoral image before treatment.
Rycina 2. Modele diagnostyczne szczęki i żuchwy.
Figure 2. Diagnostic casts of the maxilla and mandible.
Rycina 3. Zdjęcie pantomograficzne.
Figure 3. Panoramic x-ray.
Wskazaniem do podjęcia leczenia była mała licz-
ba zębów – dwa oraz niedorozwój kości wyrostków 
zębodołowych szczęki i żuchwy oraz względy es-
tetyczne i funkcjonalne. Bardzo istotne dla efektyw-
nego leczenia było osiągnięcie odpowiedniej współ-
pracy z dzieckiem, ponieważ pacjent do tej pory nie 
użytkował żadnego uzupełnienia protetycznego. Za-
planowano dziecięce protezy lecznicze ze śrubami 
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Fishera dla szczęki i żuchwy i ortodontycznymi klam-
rami Adamsa w szczęce (Rycina 4). Wykonywanie 
protez dziecięcych było utrudnione ze względu na 
pojawiający się u starszego chłopca odruch wymiot-
ny. W celu jego wyeliminowania stosowano Ligno-
kainę 10% w aerozolu metodą pośrednią na błonę 
śluzową podniebienia przed pobraniem wycisków 
oraz na powierzchnię górnego wzornika zwarcio-
wego i górnej protezy próbnej. Uzyskano zniesienie 
odruchu, co umożliwiło wykonanie zaplanowanego 
uzupełnienia protetycznego. Mimo tych niedogod-
ności pięcioletni pacjent nie okazywał zniechęcenia 
i współpracował z lekarzami. W okresie adaptacji do 
protez także zalecono stosowanie cienkiej warstwy 
Lignokainy w żelu na powierzchnię dośluzówkową 
protezy górnej w celu zminimalizowania odruchu 
wymiotnego, oraz kleju zwiększającego adhezję 
protezy (Protefix). Pełna adaptacja protez nastąpiła 
po dwóch tygodniach ich użytkowania, gdy wygasł 
odruch wymiotny (Rycina 5). 
Etapy leczenia protetycznego były standardowe 
z zachowaniem elementów leczenia bezzębia me-
todą wrocławską. W metodzie wrocławskiej dzięki 
wykonaniu ekstensywnego wycisku czynnościo-
wego żuchwy uzyskuje się lepszą stabilizację pro-
tezy dolnej na podłożu protetycznym. W przyszło-
ści planowane jest leczenie implantoprotetyczne, 
jako drugi etap aktualnie prowadzonego leczenia 
wstępnego młodocianego pacjenta. 
Obecnie pacjent pozostaje pod opieką specja-
listyczną w Katedrze Protetyki UM we Wrocławiu. 
Podczas badań kontrolnych pozytywnie oceniano 
poziom higieny oraz stan tkanek podłoża prote-
tycznego, który nie wykazywał żadnych niepoko-
jących objawów. Pacjent i jego rodzice są zado-
woleni z użytkowanego uzupełnienia. Uzyskano 
satysfakcjonujący efekt estetyczny oraz poprawę 
funkcji żucia i artykulacji. W miarę rozwoju dziecka 
i wyrzynania się zębów stałych konieczna będzie 
sukcesywna wymiana protez dziecięcych.
Dyskusja
Z obserwacji klinicznych wynika, że istotne jest 
jak najwcześniejsze przystąpienie do rehabilitacji 
protetycznej młodocianych pacjentów z dysplazją 
ektodermalną, u których stwierdza się hipodoncję, 
oligodoncję lub anodoncję. Protezy dziecięce po-
winny być wykonywane u dzieci współpracujących 
już w wieku 3 lat [11, 12]. W pierwszym etapie le-
czenia, w zależności od rodzaju braków zębowych 
u młodocianych pacjentów z DE stosuje się rucho-
me protezy dziecięce całkowite, częściowe lub pro-
tezy typu overdentures oparte na zębach własnych 
[13]. Opieka stomatologiczna nad tymi pacjentami 
Rycina 4. Protezy dziecięce ze śrubami Fishera dla szczęki i żuchwy.
Figure 4. Paediatric dentures with Fisher screws for the maxilla and mandible.
Rycina 5. 5-letni pacjent po zaopatrzeniu w protezy ze 
śrubami Fishera.
Figure 5. Five-year-old patient fitted with dentures with 
Fisher screws.
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wymaga częstych wizyt kontrolnych, szczególnie 
u najmłodszych pacjentów oraz częstej wymiany 
protez na nowe wraz ze wzrostem dziecka [8]. Po-
prawę utrzymania ruchomych protez częściowych 
można uzyskać poprzez wykonanie koron lub al-
ternatywną odbudowę hipoplastycznych zębów 
materiałem kompozytowym [13, 14]. Trzeba pod-
kreślić, że niewielkie wymiary koron anatomicz-
nych zębów mlecznych oraz znaczna objętość ich 
komór stanowią znaczne ograniczenie w wykony-
waniu koron protetycznych u młodocianych pacjen-
tów [14]. Mosty protetyczne u pacjentów w okresie 
wzrostu, a szczególnie uzupełnienia przekraczają-
ce linię pośrodkową, nie są zalecane ze względu 
na działanie hamujące rozwój kości szczęk [14].
W piśmiennictwie opisywane są przypadki 
wczesnej rehabilitacji dzieci z DE z zastosowa-
niem implantów śródkostnych jeszcze w okresie 
wzrostu, które w kilkuletniej obserwacji dawały sa-
tysfakcjonujące wyniki terapeutyczne [15]. Kramer 
i współautorzy opisują przypadek 8-letniego chłop-
ca, u którego ze względu na narastające trudności 
z użytkowaniem protezy częściowej dolnej przepro-
wadzono leczenie implantoprotetyczne w przed-
nim odcinku żuchwy [15]. W dwuletniej obserwacji 
autorzy uzyskali satysfakcjonujące funkcjonowa-
nie protezy, a rodzice pacjenta zauważyli poprawę 
w przyjmowaniu pokarmów twardych przez dziecko 
[15]. Nie jest to standardowe postępowanie, jednak 
znajduje zastosowanie w trudnych przypadkach 
adaptacji do protez całkowitych. Preferowaną loka-
lizacją dla wszczepów jest wówczas przedni odci-
nek żuchwy, nie zaleca się umieszczania implantów 
w szczęce. W celu wykorzystania implantów zębo-
wych podczas rehabilitacji protetycznej pacjentów 
DE, niezwykle ważne jest, aby odpowiednio prze-
prowadzić diagnostykę i zaplanować leczenie. Istot-
ne są warunki anatomiczne, w tym jakość i ilość ko-
ści, gdyż decydują one o możliwości zastosowania 
i utrzymaniu wszczepu filarowego. Uważa się, że 
leczenie implantologiczne należy rozpocząć jak naj-
wcześniej po zakończeniu okresu wzrostu [12, 16].
Wnioski
Wczesna rehabilitacja protetyczna dzieci z dyspla-
zją ektodermalną jest złożonym i wymagającym in-
dywidualnego podejścia problemem. Niezmiernie 
istotne jest właściwe rozpoznanie zespołu i szyb-
kie rozpoczęcie kompleksowego leczenia stomato-
logicznego. Leczenie umożliwia odtworzenie funk-
cji (żucia i mowy) oraz zadowalającego wyglądu 
estetycznego. Przyczynia się do niezaburzonego 
wzrostu twarzoczaszki oraz prawidłowego rozwo-
ju psychoruchowego dziecka. Leczenie protetycz-
ne powinno być prowadzone wieloetapowo i wła-
ściwie dobrane do okresu rozwojowego pacjenta.
Osiągnięcie satysfakcjonującego efektu lecze-
nia ułatwia współpraca ze strony rodziców, ich 
troska oraz przygotowanie przez nich dziecka do 
wizyt stomatologicznych. 
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